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Asthenie et penibilite du quotidien 

Plus de la moitie des patients atteints 
de syndrome de Gougerot-Sjogren se 
plaignent d’une asthenie intense, princi- 
palement physique, qui est souvent leur 
doleance principale ; presente des le 
reveil, elle n’est pas amelioree par le 
repos. La cause de cette fatigue reste 
encore indeterminee, mais une participa- 
tion de l’inflammation auto-immune 
chronique est suspectee, particuliere- 
ment via l’interferon a . 1 Cette fatigue est 
l’une des principales causes de l’altera- 
tion de la qualite de vie chez les patients 
atteints de syndrome de Gougerot- 
Sjogren et ne doit done pas etre negli- 
gee. 2 Par ailleurs, l’hypothyroidie liee a 
une thyroidite d’Hashimoto et la fibro- 
myalgie sont deux pathologies frequem- 
ment associees au syndrome de Gouge- 
rot-Sjogren qui peuvent contribuer a 
cette asthenie. 

Formes glandulaires pures 

Chez 50 % des patients ayant un syn- 
drome de Gougerot-Sjogren, l’atteinte 
glandulaire est exclusive, limitee a un 
syndrome sec principalement oculaire et 
buccal chronique ; il est associe a une 
secheresse de la peau et, chez la femme, 
a une secheresse vaginale. Le syndrome 
sec peut s’etendre au pharynx et au trac- 
tus bronchique avec toux chronique et 
hyperreactivite bronchique. Si ce syn- 
drome sec altere considerablement la 
qualite de vie de ces patients, ces formes 
sont benignes, sans complications visce- 
rales associees. 



Atteinte articulaire 
40 a 60 % 


Atteinte renale 
10% 


Neuropathies peripheriques 
15 a 20% 


Raynaud 20 a 60 % 

Atteinte musculaire 
10 a 20% 


Atteinte neurologique 
centrale 1 0 % 


Lymphome 1 a 2 % 


Pneumopathie interstitielle 
5 a 20 % 


Vascularite cutanee 
15 a 30% 


FIGURE 1 


Frequence des atteintes systemiques au cours du syndrome de Gougerot-Sjogren. 


Plus du tiers des patients ont egale- 
ment une parotidomegalie ou une hyper- 
trophie des autres glandes salivaires 
principales. Ces parotidomegalies a repe- 
tition sont associees a des formes cli- 
niques plus agressives sur le plan syste- 
mique et a un surrisque de lymphome B. 3 


Formes evolutives en fonction 
de I’age et du sexe 

II ne semble pas exister de surrisque de 
complications systemiques chez les hom- 
ines ayant un syndrome de Gougerot- 
Sjogren ; 4 en revanche, un debut precoce, 
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DOSSIER 


SYNDROME DE GOUGEROT-SJOGREN 



Marqueurs d’activite cliniques et biologiques du syndrome 
de Gougerot- Sjogren : aide a I’optimisation du suivi 


L j existence de criteres 

diagnostiques consensuels 
au niveau international a 
permis d’identifier un certain 
nombre de marqueurs biologiques 
d’activite, c’est-a-dire de diffusion 
systemique de la maladie. 

C’est ainsi que I’hyper- 
gammaglobulinemie polyclonale, la 
positivite des anti-SSA et/ou des 


anti-SSB, la presence d’une 
activation du complement ou d’une 
cryoglobuline, I’existence d’un 
facteur rhumatoide sont associes a 
des syndromes plus actifs, chaque 
parametre immunologique etant 
associe sur le plan statistique a la 
survenue de telle ou telle atteinte 
systemique . 7 La presence d’une 
hypergammaglobulinemie ou 


I’identification d’une cryoglobuline 
au moment du diagnostic sont 
egalement associees a un 
surrisque d’utilisation de la 
corticotherapie et 
d’immunomodulateurs . 7 
Les patients ayant une 
cryoglobuline ou une positivite 
des anti-SSA, anti-SSB ou une 
hypergammaglobulinemie doivent 


etre surveilles plus frequemment; 
de meme, I’existence de 
parotidomegalies a repetition ou 
d’une poussee anterieure de 
vascularite cutanee incitent a plus 
de vigilance. 

Parallelement, des scores 
d’activite et de sequelles sont 
actuellement en cours de 
validation internationale. • 


avant l’age de 35 ans, est associe a des for- 
mes plus actives sur le plan visceral. 6 

Complications systemiques 
et profil immunologique 

Les complications systemiques (fig. 1) 
touchent plus de la moitie des patients et 
font la gravite du syndrome. 6 9 

Le phenomene de Raynaud (pres de 
40 % des patients) ne se complique pas 
d’ulcerations digitales, mais il constitue 
un facteur pronostique de diffusion pluri- 
systemique de la maladie, etant associe 
notamment a l’existence d’atteintes arti- 
culaires ou de vascularite, mais egale- 
ment de cryoglobuline ou d’auto-anti- 
corps anti-SSA et anti-SSB (fig. 2). 9)10 

Latteinte articulaire est faite de polyar- 
thralgies inflammatoires ou de polyar- 
thrite non destructrice (40 a 60 % des 
patients). Les douleurs sont en general 
controlees par des cures courtes d’anti- 
inflammatoires non steroidiens ou de 
corticotherapie, ou par un traitement de 
fond par hydroxychloroquine. La resis- 
tance au traitement doit faire evoquer 
1’evolution rare vers une polyarthrite 
rhumatoide. 11 Ces manifestations articu- 
laires apparaissent plus frequentes chez 
les patients ayant un syndrome de Ray- 
naud initial, des lesions de vascularite ou 
un syndrome de Gougerot-Sjogren 
immunologiquement actif (fig. 2). 


Des neuropathies peripheriques tou- 
chent 15 a 20 % des patients. II peut s’agir 
de neuropathies sensitives pures genera- 
lement benignes ; les neuropathies axo- 
nales sensitivo-motrices ou les multine- 
vrites, plus severes, sont souvent reliees a 
une vascularite (cryoglobuline). 12, 13 II 
peut egalement s’agir de douleurs neuro- 
genes chroniques a electromyogramme 
normal correspondant a une neuropathie 
des petites fibres dont le diagnostic fait 
appel a la biopsie cutanee. 14 Les atteintes 


neurologiques centrales (10 % des 
patients) sont extremement polymor- 
phes (atteinte demyelinisante pouvant 
mimer sclerose en plaques, myelite aigue 
et subaigue, demence. . .). 13 

Les atteintes cutanees (a l’exclusion de 
la secheresse) sont dominees par des 
lesions de vascularite (15 a 30 % des cas) ; 
il peut s’agir d’un purpura vasculaire, 
declive, relativement benin lie a l’hyper- 
gammaglobulinemie ou de formes plus 
graves, dues a une cryoglobulinemie. Les 



FIGURE 2 


Relation entre le profil immunologique et les atteintes viscerates du syndrome de 
Gougerot-Sjogren. 
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patients ayant des vascularites cutanees 
sont a risque de developper d’autres 
atteintes systemiques de la maladie 
(fig. 2). 9 

Les atteintes musculaires (10 a 20 %) 
sont dominees par des tableaux de 
myalgies chroniques, non deficitaires, 
pouvant etre associees a une augmen- 
tation moderee des creatine phospho- 
kinases. 

Le syndrome de Gougerot-Sjogren 
peut etre a l’origine de pneumopathies 
interstitielles (5 a 20 %), devolution 
fibrosante en F absence de traitement 
specifique, qui necessitent un depistage 
regulier. 15 

L’atteinte renale (10 %) est de deux 
types, nephropathie interstitielle avec 
tubulopathie (risque d’acidose tubu- 
laire), et glomerulopathie liee a une cryo- 
globulinemie. Ces atteintes renales sont 
plus frequentes chez les patients ayant 
des auto-anticorps anti-SSa et une 
hypergammaglobulinemie polyclonale 

(fig. 2). 

Le syndrome de Gougerot-Sjogren 
peut egalement s’accompagner de cyto- 
penies auto-immunes, neutropenies et 
lymphopenies chroniques discretes, de 
purpura thrombopenique idiopathique et 
anemie hemolytique auto-immune. 


Surveillance et depistage 
des complications systemiques 

Ces differentes atteintes viscerales 
necessitent un suivi specialise (tous les 6 
a 12 mois en general), les complications 
systemiques pouvant apparaitre plusieurs 
annees apres le diagnostic du syndrome 
de Gougerot-Sjogren. 7 

Outre l’interrogatoire et l’examen Cli- 
nique, leur depistage fait appel a des exa- 
mens biologiques comprenant notam- 
ment un hemogramme a la recherche de 
cytopenie, une kaliemie et une creatini- 
nemie, une electrophorese des proteines 
a la recherche d’une hypergammaglobu- 
linemie polyclonale ou monoclonale, une 
etude du complement, la recherche 
d’une cryoglobuline ainsi que la realisa- 
tion d’epreuves fonctionnelles respira- 
toires. 

Evolution a long terme 

Hors lymphome, la survie a 10 ans des 
patients atteints de syndrome de Gougerot- 
Sjogren primitif est excellente (plus de 
90 % des patients). 16 Le risque devolu- 
tion secondaire vers une autre connecti- 
vite (lupus, polymyosite, polyarthrite 
rhumatoide) est faible, estimee a moins 
de 5 % a 10 ans. 11 • 


summary Evolutive forms of primary 
Sjogren’s syndrome 

Primary Sjogren’s syndrome (pSS) could be restricted in 
50% of the cases to glandular involvement with a chronic 
sicca syndrome, with a considerable alteration of quality of 
life. It could be complicated by systemic involvements, 
which are responsible of the visceral severity. Thus 
systemic complications could appear many years after 
initial pSS diagnosis and justify long-term surveillance. 
Initial parotid gland enlargement, Raynaud phenomenon, 
cutaneous vasculitis and immunological abnormalities 
(anti-SSA and/or SSB positivity, hypergammaglobulinemia, 
and cryoglobulinemia) are also implicated in systemic 
complications. 

resume Formes evolutives du syndrome 
de Goujerot-Sjogren 

Le syndrome de Gougerot-Sjogren primitif peut se 
presenter sous la forme d’une atteinte glandulaire pure, 
dont la symptomatologie sera limitee au syndrome sec ; ces 
formes, source d’alteration de la qualite de vie, sont 
benignes et touchent pres d’un patient sur deux. Le 
syndrome de Gougerot-Sjogren peut se compliquer de 
diverses atteintes systemiques qui en font la gravite. Ces 
atteintes viscerales peuvent apparaitre des annees apres le 
diagnostic initial et necessitent done une surveillance au 
long cours. L’existence initiale de parotidomegalie, d’un 
syndrome de Raynaud, de vascularite cutanee et des 
anomalies immunologiques (auto-anticorps anti-SSA, anti- 
SSb, hypergammaglobulinemie, cryoglobulinemie) sont 
plus a risque de complications viscerales. 


A.-L. Fauchais, G. Gondran, C. Martel et E. Vidal 
declarent ne pas avoir de conflit d’interets. 
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